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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente mujer de 35 afios con
un cuadro de esplenomegalia masiva aislada, asociada a
pancitopenia severa, en la que no se hall¢ la etiologia luego
de realizar la analitica basica, estudios de médula dsea, de
resonancia magnética y de flujo vascular por eco Doppler.
Se procedid a realizar una esplenectomia diagndstica y
terapéutica, sin hallar anomalias en el estudio de anatomia
patoldgica por lo cual se diagnosticd sindrome de Dacié.
La evolucion postoperatoria fue buena, con reversion
de la pancitopenia. Luego de cuatro meses regresd por
linfadenopatias mdltiples que al ser biopsiadas mostraron un
linfoma de células B.

Palabras clave: Esplenomegalia, hiperesplenismo, Sindrome
de Dacié.

SUMMARY

This was the case of a patient woman 35 years old, with
massive splenomegaly and severe pancytopenia associated,
we didn’t find the etiology after the basic analytics, bone
marrow study, magnetic resonance and vascular flow doppler
study. We made a splenectomy for treatment and diagnosis,
without finding anomalies in the pathology making the
diagnosis of Dacié syndrome. The development after surgery
was fine, with relapse of pancytopenia. After four months the
patient returned with multiple lymphadenopathy, the biopsy
showed B cell lymphoma.
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A Neutrdfilos: 10.6%
INTRODUCCION Linfocitos: 65%
La esplenomegalia suele ser una manifestacion clinica de un gll?cqeurﬁ::?: gi ?no%Tl
sinnimero de enfermedades, en la gran mayoria de casos, Urea: ' 19 mg /dl
asociada a otros signos y sintomas relacionados con la causa o g
o e X Creatinina: 0.64 mg/di
primaria. Muchas veces es dificil encontrar dicha causa, . A
L Hierro sérico: 74.7 mg/dl
cuando se halla esplenomegalia aislada, por lo que se debe Tiempo de Protrombina []:  72%
adoptar un método sistematico de estudio de acuerdo a las Colesr;erol- ' 10 10m dl
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pesar de realizar un estudio prolijo no se llega a conocer la p o ' gat
Factor Reumatoide: negativo

causa primaria. En una busqueda bibliografica realizada en
bases de datos como Medline y LILACS se halla el Gltimo
caso reportado de esplenomegalia idiopatica en 1988, y
hasta esa fecha se reportaron 46 casos, en cuyo seguimiento
se encontraba una relacion importante con el desarrollo de
linfomas, cuadro conocido como sindrome de Dacié'.

Se presenta un caso de esplenomegalia aislada en una
paciente mujer joven en la que no se hallé ninguna causa
aparente y en su evolucion posterior desarrolld un linfoma
de células B.

CASO CLIiNICO

Mujer de 35 afios de edad, natural de Lima y procedente
del Callao, ama de casa, con antecedente de una cirugia de
CONO LEEP a los 33 afios por una neoplasia intraepitelial de
cérvix uterino.

Refiere un tiempo de enfermedad de aproximadamente 3
meses, iniciando con dolor abdominal difuso, con predominio
en flanco izquierdo, tipo gravativo, de moderada intensidad.
Al examen clinico se encuentra hemodinamicamente
estable, con palidez en piel y mucosas, en abdomen se halla
una esplenomegalia gigante, llegando a palparse hasta la
fosa iliaca derecha, no se evidencia circulacién colateral ni
hepatomegalia, el resto del examen se halld dentro de limites
de normalidad.

Se obtuvieron los siguientes resultados en los examenes de
laboratorio:

- EXAMENES AUXILIARES
Hemograma pre op:

Leucocitos: 750/ml
Hemoglobina: 7.4 g/dl
Hematocrito: 23%
VCM: 82.7 fl
HCM: 26.1pg

Serologia para brucella, salmonella, Toxoplasma
IgG, Rubeola IgG, Citomegalovirus IgM,

VDRL, VIH, HBs Ag y Anti VHC negativos.

* ECO DOPPLER ABDOMINAL:
Flujo vascular venoso y arterial conservado en
vasos esplénicos y sistema porta.

- RESONANCIA MAGNETICA ABDOMINAL: (Fig. 1)
+ Esplenomegalia gigante de 323mm de longitud
craneo caudal, 113mm de didmetro transverso y
100mm de diametro A-P. No lesion focal definida.
* Higado tamafio y sefial normal, no dilatacion de
vias biliares intrahepaticas. Vena porta y venas
suprahepaticas aparentemente normales.
* Pancreas normal en su morfologia.
* No signos de ascitis. No se aprecia masas retrop-
eritoneales.
Conclusiones: Esplenomegalia gigante sin evidencia
de cambios en la morfologia del higado ni signos de
hipertension portal.

ASPIRADO DE MEDULA OSEA + BIOPSIA DE
HUESO:

Médula dsea con celularidad del 90% con presencia de 3
series de maduracion adecuada. Relacion mieloide/eritroide
de 2/1. No se observan células neoplasicas.

Se estudio por tanto las causas de esplenomegalia, entre ellas
las infecciosas, congestivas, neoplasicas, hematoldgicas y
autoinmunes, al no hallar ninguna causa aparente se decide
realizar el estudio anatomo-patoldgico por esplenectomia
total, con fines diagndsticos y de tratamiento de la
pancitopenia que padecia la paciente.

Durante el acto operatorio se le transfundieron 2 unidades
de plasma fresco congelado, 5 paquetes globulares y 9
unidades de plaquetas, no hubo necesidad de transfusiones
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HEMOGRAMA PRE 0P: POST OP (1D)
Leucocitos: 750/ml 8430/ml
Hemoglobina: 7.4 g/di 9.9 g/dl
Hematocrito: 23% 28%

VCM: 82.7 1l 87 fl

HCM: 26.1pg 30.2pg
Neutrodfilos: 10.6% 81%
Linfocitos: 65% 6%
Plaquetas: 62 000/ml 161 000/ml

POST OP (6D) POST OP (2M)
8430/ml 7230/ml

10.1 g/dl 12.4 g/dl

30% 36.4%

87.41l 88 fi

31pg 31pg

38% 5.5%

25% 75%

344 000/ml 369 000/

posteriores. Luego de la cirugia presenta una buena evolucion,
cursa afebril y con recuentos celulares en aumento, sale de
alta al 9° dia postoperatorio para su seguimiento ambulatorio.

HALLAZGOS OPERATORIOS:

Bazo de 50 x 30 cm, de consistencia aumentada, con
multiples adherencias (Fig. 2). No se evidencian alteraciones
en el resto de la cavidad peritoneal, no se hallan alteraciones
venosas en sistema porta ni esplénico.

ANATOMIA PATOLOGICA:

Producto de esplenectomia de 2,750 g de peso, de 27 x 19.5
x 11.5 cm, de superficie lisa, color pardo violaceo; al corte:
parénquima de color rojo vinoso oscuro homogéneo (Fig.3).
Tejido esplénico con dilatacion de sinusoides, expansion de
pulpa roja, foliculos linfoides inconspicuos y fibrosis leve de
estroma (Fig. 4).

- Inmunohistoquimica:

CD20, CD5, CD3 negativo para células neoplasicas.

Figura 1. Resonancia magnética abdominal en corte
coronal (A) y sagital (B), se evidencia el bazo de textura
homogénea, que ocupa gran parte de la cavidad ab-
dominal, nétese las dimensiones del bazo y su relacion
con las estructuras adyacentes como higado y rifién (B).

EVOLUCION POSTOPERATORIA:
EVOLUCION POSTOPERATORIA:

No presenta complicaciones inmediatas, sale de alta al 7° dia
postoperatorio.

En su control ambulatorio 2 meses después de la
esplenectomia permanece asintomatica, se toma un
hemograma evidenciando la remision sostenida de la
pancitopenia.

Cuatro meses después del alta la paciente reingresé por
presentar linfadenopatias multiples en cuello, axilas e ingle
de consistencia dura y en conglomerados, se realizé la
biopsia respectiva hallando un linfoma no Hodgkin de células
B (ndtese que al segundo mes del alta hubo linfocitosis en el
hemograma no asociada a otros hallazgos clinicos).

La evolucion posterior fue mala, se agregé una infeccion
intrahospitalaria con el posterior deceso de la paciente.
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DISCUSION

La definicion estandar de esplenomegalia se basa en el
peso del bazo (50-250g en el adulto normal), la cual se ve
dificultada por tener que realizarse post mortem.
Actualmente se recomienda la medicion ecografica del
diametro craneo-caudal con la ayuda de la imagenologia,
cuyo limite superior varia entre 11 a 14 cm? 34,

Mediante tomografia se pueden usar el producto de los
didmetros o la suma de volimenes en los cortes sucesivos,
se acepta un limite maximo de 13 cm?3,

En cuanto a la etiologia de la esplenomegalia, esta es
muy diversa, y abarca causas infecciosas, hematologicas,
congestivas, inflamatorias, neoplasicas e infiltrativas®

En la literatura internacional se agrega el término de
esplenomegalia masiva, que adopta diversas definiciones
segun la fuente, en promedio con una longitud craneo-caudal
mayor de 8 cm por debajo del reborde costal izquierdo®, en
estos casos el diagnéstico diferencial varia ampliamente de
acuerdo a la ubicacion geografica, resaltando los casos de
esplenomegalia tropical malarica en Africa®.

En la busqueda bibliografica por internet se encuentra una
publicacion britanica reciente donde se propone un método
de estudio teniendo en cuenta que el 84% de los pacientes
tienen una causa hematoldgica, predominantemente maligna’.
Las enfermedades infecciosas se asocian fuertemente a
la presencia de fiebre y las hepaticas, con alteracion de las
pruebas de funcion hepatica, trombocitopenia y leucopenia®.

Figura 2. Bazo, pieza
quirdrgica luego de la
esplenectomia.

En muchas ocasiones es necesario el estudio imagenoldgico
para reconocer las estructuras adyacentes y definir mejor el
tipo y grado de compromiso esplénico. Mediante el doppler se
puede identificar los flujos vasculares en la esplenomegalia
congestiva®. En enfermedad maligna es de utilidad la TAC
para identificar adenopatias, tumores primarios u otras
metastasis. La resonancia magnética es de uso menos
frecuente, pero puede identificar mejor las anomalias
estructurales como hemangiomas cavernosos'®.

Un grupo en el que se hallan notables diferencias con
los descritos anteriormente es el de los pacientes con
esplenomegalia aislada''? puesto que la evaluacion de
rutina suele ser negativa y en su mayoria se debe realizar un
estudio anatomopatoldgico del bazo aumentado de tamafio,
tal seria el caso de nuestra paciente.

En este caso se pueden tomar tres conductas: observacion,
biopsia dirigida y esplenectomia diagnostica®.

La conducta de observacion se suele tomar en pacientes
jovenes, asintomaticos y con citopenias leves, ya que en
estudios recientes la gran mayoria de pacientes con linfomas
muestran ser sintomaticos antes de la esplenectomia’.

La biopsia esplénica se puede realizar directamente o
mediante aguja fina, suele estar indicada en el estudio de
lesiones focales o estadiaje de malignidad''s. También es
de utilidad en el estudio de enfermedades infecciosas como
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N.D.A.E

tuberculosis, malaria, e infecciones flngicas, asi como
enfermedades no infecciosas como amiloidosis, sarcoidosis
o0 enfermedades de depdsito'.

La esplenectomia electiva es usada de forma terapéutica
para enfermedades no malignas, pero se asocia a
complicaciones en un porcentaje apreciable (41%) y con una
tasa de mortalidad cercana al 2%". Con el advenimiento de la
esplenectomia laparoscopica se estan encontrando mejores
resultados y menor tasa de complicaciones', por otro lado
el beneficio de la esplenectomia es la reversion de las
citopenias asociadas a hiperesplenismo independientemente
de la causa subyacente'” ',

En el caso de nuestra paciente se decidio realizar esta dltima
con fines diagndsticos y terapéuticos por presentar una
pancitopenia y neutropenia severas.

Al realizar la blsqueda de reportes de casos similares al
descrito nos encontramos con diversas etiologias, entre las
que destacan los linfomas primarios de bazo®, sarcoidosis?'%,
criptococosis®, HIV*%,  hepatitis C?», enfermedad de
Gaucher??82° y hemangioma cavernoso®.

Figura 3. Anatomia patoldgica del bazo, al corte no se
evidencia alteraciones macroscopicas.

Mencion aparte merecen los casos reportados de
esplenomegalia tropical maldrica, que son de presentacion
mayoritaria en Africa, en zonas endémicas de paludismo,
relacionadas con una exposicion cronica y recurrente al
plasmodium, la que conlleva una reaccién inmunoldgica
de proliferacion de linfocitos B, aumento policlonal de
inmunoglobulinas, neutropenia y esplenomegalia masiva®*',
se han encontrado datos sugerentes de una predisposicion
genética® y reportes de caso varios afos luego de dejar la
zona endémica®. La diferencia con nuestra paciente radica
en el hecho de que la histologia de dichos casos muestra
eritrofagocitosis con gran secuestro de eritrocitos, atrofia de
foliculos y linfocitosis sinusoidal®.

En 1969 Dacie y col.®* publican una serie de casos de
10 pacientes en los cuales no se halld etiologia de la
esplenomegalia a pesar del estudio anatomo-patoldgico,
postulando una asociacion con el desarrollo subsecuente
de linfomas. En el seguimiento de dichos pacientes 10 afios
después® se encuentra que el 40 % desarrolld linfomas,
a estos casos se les dio el nombre de “Esplenomegalia
Idiopatica no Tropical” por su contraste con los numerosos
casos reportados de esplenomegalia tropical malarica.
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Desde entonces se han publicado series de casos similares
con el nombre de Sindrome de Dacie.

En vista de los hallazgos clinicos, de laboratorio,

imagenologicos y patoldgicos en nuestra paciente, en los
que no se hallé ninguna alteracion que justifique el desarrollo
de su esplenomegalia masiva y su posterior evolucion con
el desarrollo de un linfoma no Hodgkin de células B, es que
consideramos prudente clasificarla dentro de este Ultimo
grupo constituyendo un nuevo caso de esplenomegalia
idiopatica no tropical o sindrome de Dacié.
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